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Caso para diagnostico
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HISTORIA DA DOENCA

Paciente masculino, 18 anos, tabagista, com
historia de feridas dolorosas na regidao umbilical e
anus ha oito meses. Posteriormente notou
aparecimento de novas lesdbes na cavidade oral,
ouvido, nariz e couro cabeludo, e ainda

amolecimento dentario. Ao exame: erosoes em palato
duro (Figura 1) associadas a periodontite, papulas
exulceradas em couro cabeludo e les6es eritémato-

FIGURA 1: Lesao exulcerada em palato

FIGURA 2:
Lesao exul-
cerada com
exsudato
purulento
perianal
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exulceradas em orelha externa, axila direita, sulco
nasal bilateral e regido anal (Figura 2) com exsudato
purulento. O exame anatomopatolégico evidenciou
um processo inflamatério crénico supurativo, com
tampao fibrino-leucocitario, plasmocitos, eosinéfilos
e acumulo de histiocitos com discreto pleomorfismo
nuclear, com diagnoéstico sugestivo de processo
linfoproliferativo com diferenciacao plasmocitoide
(Figura 3). O estudo imunoistoquimico foi positivo
para proteina S100 e CD1a nas células neoplasicas,
sendo compativel com a patologia de base. A pesquisa
de doenga sistémica com hemograma completo,
provas de funcao hepadtica, ultrassonografia
abdominal, radiografia de torax, crinio e mandibula e
cintilografia 6ssea de corpo inteiro nio evidenciou
alteracoes. Iniciou tratamento com prednisona (80
mg/dia) com melhora parcial das lesoes.

FIGURA 3: Exame anatomopatologlco processo lmfoprohferanvo
com diferenciacao plasmocitoide
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COMENTARIOS

Conhecida anteriormente como histiocitose X, a
histiocitose de células de Langerhans (HCL) é hoje
classificada pela Histiocyte Society como histiocitose de
classe I, que é um grupo de doencas clinicas caracterizadas
por serem histiocitoses reativas nas quais o histiocito
predominante ¢é a célula de Langerhans. E uma condicio
reativa na qual uma populacgao de células com o fenétipo
de células de Langerhans se acumula em diversos tecidos
e causam dano. Sua etiologia é desconhecida, porém
varias possibilidades tém sido consideradas, incluindo
etiologia viral e imunolégica. Apesar de tratar-se de um
processo clonal, a maioria dos autores a consideram como
uma doenca reativa e nio neopldsica."**

Sua incidéncia é estimada em 4-6/1.000.000,
sendo raramente vista em adultos e limitada a pele.
Pode acometer desde um até diversos 6rgios, como
pele, ossos e linfonodos em maior frequéncia, e ainda
sistema nervoso central, figado, bago, pulmao, trato
gastrointestinal, timo, glindulas enddcrinas e medula
Ossea. Na pele a apresentagcao mais caracteristica é o
envolvimento do couro cabeludo, sendo clinicamente
semelhante a dermatite seborreica. No tronco as
lesbes podem apresentar-se como papulas

descamativas, amareladas a acastanhadas, as vezes
evidenciando areas de purpura. Podem tornar-se
nodulares e crostosas ou exulceradas. Ulceracoes em
dobras, regidao inguinal, perianal ou vulvar sao
comuns em pacientes adultos.

Histologicamente a HCL caracteriza-se por
células com nucleo irregular e citoplasma abundante
(células de Langerhans) e intenso infiltrado de células
inflamatérias. O estudo imunoistoquimico demonstra
marcadores CD1la e S100 positivos enquanto a
microscopia eletronica evidencia a presenga de
grinulos de Birbeck, que sio patognomonicos.’

O prognostico depende da idade do paciente, da
extensao do acometimento e da presenca de faléncia
em Orgao vital. O tratamento depende da extensao e
severidade da doenca. Quando localizada na pele o
tratamento com mostarda nitrogenada a 20% ¢é efetivo.’
Psoraleno oral associado ao ultravioleta A (Puva) pode
ser usado em casos de faléncia ou intolerancia a
mostarda nitrogenada topica.” Novos estudos tém
mostrado boa resposta com talidomida. Em doenga
multissistémica, em que ha evidéncia de disfuncio
orginica, quimioterapia sistémica € indicada. 4

Resumo: Histiocitose de células de Langerhans é uma doenca rara de causa desconhecida, caracterizada
pela proliferacio de células histiocitarias (células de Langerhans). Representa significativa dificuldade diag-
néstica por apresentar amplo espectro clinico, variando desde uma lesao solitaria até uma enfermidade mul-
tissistémica. Pode ser confirmada por estudo imunoistoquimico. O tratamento depende da extensio do
processo, podendo ser necessiria quimioterapia sistémica.
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Abstract: Langerhans cell histiocytosis is a rare disease of unknown cause, characterized by the prolifera-
tion of histiocytic cells (Langerhans cells). Its diagnosis is especially difficult due to its wide clinical spec-
trum, ranging from a single lesion to a multisystemic disorder. Diagnosis may be confirmed by means of
an immunohistochemical study. Treatment depends upon the severity of the disease, and systemic

chemotherapy may be needed.
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